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SAPHO syndrom byl poprvé popsan francouzskou dermatologickou spole¢nosti v roce 1987 (1). Jedna se o koincidenci koznich a kostné-
kloubnich projevd. Etiologie je neznama. Nejcastéji se projevuje v obdobi dospivani. K celkové terapii se pouzivaji nesteroidni antirev-
matika, antiflogistika, retinoidy, antibiotika a kortikosteroidy. Lokalné se aplikuji externa dle kozniho postizeni.

Ve sdéleni je popisovan piipad 17letého chlapce. Od roku 2006 byl sledovan a Ié¢en pro zhorseni akné s postupnym rozvojem kostniho
a kloubniho postiZeni. Zlepseni nastalo po kombinované celkové terapii kortikosteroidy a retinoidy s naslednou transplantaci kdze
na hrudniku.
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The SAPHO syndrome

The SAPHO syndrome was described for the first time by the French dermatology institute in 1877 (1). It deals with coincidence of the
dermatic and bony-arthral signs. The etiology is unknown. It shows symptoms in most cases in the period of adolescence. There are
used to the general therapy antharthritic, retinoids, antibiotics and corticosteroid. Locally there are applied external middles in con-
formity with the dermatic infliction.

Inthe note is described the case of 17 years old boy. He had been monitored since 2006 and after that he has been treated because of the
aggravation of acne with the gradual progress of bony and arthral infliction. The improvement came after the general combined therapy

by corticosteroids and retinoids and by transplantation of the skin on chest.

Key words: SAPHO syndrome, clinical manifestations, local and total treatment.

Popis pripadu

Pacientem byl 17lety chlapec. V détstvi pro-
délal opakované bronchopneumonie a poura-
zovou komoci mozku. Rodinna anamnéza byla
bezvyznamna. Asi od 13 let trpél problémy
akné na trupu, ale nikde se nelécil. V ¢ervnu
2006 byl vysetfen na kozni ambulanci pro
zhorseni akndznich projevl. V oblasti dekoltu
a na zadech cetné noduly, ulcerace, komedony,
pustuly, abscesy a krusty. Vzhledem k proje-
vlim byla nasazena celkova terapie tetracykliny
(Doxybene tbl.) v ddvce 200mg po 12 hodi-
nach, mistnfléc¢ba kyselinou fusidovou a adapa-
lenem (Fucidin crm. a Differine crm). Pfi této te-
rapii doslo jen k mirnému zlepseni lokéalniho
ndlezu a pfesto se objevovaly nové projevy.
Proto byla v ¢ervenci 2006 zahajena terapie cel-
kovymi retinoidy — izotretinoinem (Roaccutane)
v pocatecni davce 0,5 mg/kg/den s postup-
nym zvysovanim davky na 1mg/kg/den
(70mg/den). Kozni projevy se vyrazné zlep-
Sily. V fijnu 2006 se objevily silné bolesti obou
kycli a bedernf patefe. Vzhledem k mozZnosti
nezddouciho ucinku izotretinoinu byla davka
snizena na 20 mg denné (0,3 mg/kg/den) (ob-
razky 1,2, 3). Biochemické laboratorni vysetieni
prokazalo zvysené hodnoty volného Ca**a bylo
provedeno ortopedické vysetfeni s naslednym
rtg LS pétefe a kycli, které prokazalo zndmky

M. Scheuermann. Na rtg doIni Th a L pétefe byly
popséany vyrazné Schmaorlovy uzly. Terapie izo-
tretinoinem byla ponechéna na 20mg denné
pro abscedujici projevy na hrudnfku. Za mésic
se k pretrvavajicim bolestem kycelnich kloubU
pridruZily bolesti bedernf krajiny a sternoklavi-
kuldrniho skloubent. Pro uvedené obtize, cel-
kové neprospivani a snizeni télesné hmotnosti
(10kg, hmotnost hocha byla 54,5 kg na vysku
193 cm) byl pacient hospitalizovan na Klinice
détského Iékafstvi VFN, Praha, kde byla prove-
dena ndaslednd vysetreni.

Laboratorni nalezy a vysetieni

m stfednfzanétliva aktivita CRP 21,5 mmol/|

= biochemie, vysetfeni moce a krevnf tlak —
v norme

= revmatoidni faktor a HLA B27 negativni

Obrdzek 1. Rijen 2006
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Obrdzek 2. Rijen 2006

Obrdzek 3. Rijen 2006




= vytér z krku — Staphylococcus aureus, Strep-
tococcus viridans, Neisseria pharyngis — citli-
vost na vsechna antibiotika

m  stér z loziska na dekoltu — Bacillus species
ojedinéle

= magnetickd nuklearni rezonance a poci-
tacovéd tomografie — vyrazné osteochon-
dréIni defekty ve ventrdlnich ¢astech obratld
Th8, Th10, Th12, L1, s chondrézou na prileh-
lych ploténkach v disledku spondylitidy.
Chondroéza Th5/6 az L1/2 se Schmorlovymi
uzly charakteru az M. Scheuermann.

Pfi terapii nesteroidnimi antirevmatiky
(ibuprofen) a klidu na 1Gzku se hybnost zlepso-
vala jen velmi pomalu, ale byla navozena urcitd
stabilizace zdravotniho stavu. Povrchové ulcerace
na hrudniku nemély tendenci granulovat a epi-
telizovat i pfes aplikaci modernich krycich mate-
ridlt (Hydrocoll, Yelonet, Actisorb, Atrauman Ag).
Pretrvévala tvorba novych akndznich projevd. Pro
bolestivost pfi pfevazech a psychickou dekom-
penzaci pacienta matka vyménila kryti za vlastni
modifikaci mastného tylu (obrazek 4).

Pro zhorseni projevl byl pacient hospitali-
zovan na Pediatrické klinice FN v Motole, byla
zvysena davka izotretinoinu na 40mg denné
(0,8mg/kg/den) v kombinaci s kortikosteroidy
(Prednison tbl 40 mg denné) a celkové podava-
nymi antibiotiky dle citlivosti. Analgetika byla
aplikovana dle potreby (obrazky 5, 6). K lokaInf
lé¢bé byly pouZity hydrokoloidni gely, antisepti-
ka (Flaminal, Flamigel, Betadine) a biostimula¢ni
laser. Pfi této kombinaci celkové a mistni Iécby
propustén do doméciho osetfovani po 14 dnech.
Béhem nasledujiciho mésice byly kortikostero-
idy vysazeny a celkové retinoidy ponechany.
Pro pretrvavajici ulcerace byl pacient v srpnu
2007 odeslan na plastickou chirurgii FNKV, Praha
ke zvézeni moznosti transplantace kdze (obré-
zek 7). Pri celkové 1é¢bé izotretinoinem 30 mg/
den (0,5mag/kg/den) byla v fijnu 2007 provede-
na transplantace autotransplantatem. Hojenf
probihalo klidné, na vétsing mistech se trans-
plantat pfihojil, drobné eroze preepitelizovaly.
(obrazky 8, 9). V kvétnu 2008 byly retinoidy vy-
sazeny (obrézky 10, 11). V dnesni dobé mé chla-
pec minimalni projevy akné v oblasti hrudnfku
a je bez kloubnich potiZi. Celkové doba terapie
Roakutanem trvala 22 mésicli a 2 mésice uzival
pacient soucasné Prednison.

Diskuze
SAPHO syndrom byl poprvé popsan francouz-
kou dermatologickou spole¢nostiv roce 1987 (1).

Obrdzek 4. Leden 2007
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Obrdzek 5. Unor 2007

Obrdzek 6. Unor 2007
¥

Obrdzek 7. Srpen 2007

Jednd se o chronické, heterogenni onemocnéni
s projevy koznimi a kloubnimi a kostné-kloubni-
mi. SAPHO syndrom je akronym vytvofeny ze za-
¢atecnich pismen hlavnich symptom: Synovitis,
Acne conglobata nebo fulminans, Palmoplantami
pustuléza, Hyperostdza, Osteitida (6).

Syndrom nemusi byt pIné vyjadren, ale mo-
hou byt pfftomny jen nékteré symptomy.

Casto se objevuji koznf projevy samostatné
a po nékolika meésicich se pridruzuje kostni po-

Sdéleni z praxe -

Obrdzek 8. Listopad 2007

Obrdzek 9. Listopad 2007 - aplikace hydroko-
loidniho krytf

Obrdzek 10. Kvéten 2008

Obrdzek 11. Kvéten 2008

stizeni nebo naopak. Doba od prvnich projevi

nemoci do stanoveni spravné diagnozy byva
dlouhd a stanovenf diagnézy obtizné. Kromé
klinického vysetien( je tfeba provést vysetfeni
zobrazovacimi metodami (magnetickd nuk-
ledrni rezonance, scintigrafie) a mezioborova
spoluprdce s pediatrem, internistou, ortopedem
a revmatologem.

Kritéria pro zafazeni do syndromu popsal
vroce 1994 Kahn (3). Jsou uvedena v tabulce 1 (3).
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Tabulka 1. Kritéria k zafazeni do syndromu

1. akné + osteoartikularni postizeni

2. palmoplantarni pustuléza + zmény kosti a kloub

3. hyperostéza akné a nebo palmoplantarni pustuldza

4. chronickéd multifokéIni osteomyeloitida + akné a/nebo pustuléza

Tabulka 2. Diferencidlni diagnéza CRMO

akutni septickd myelitida

akutni septickd osteomyelitida

chronicka polyartridida, idiopaticka artritida

benigni nebo maligni tumory kostf

ankylozujici spondylitida

Klinicky obraz zahrnuje tfi zakladni typy: akné,
palmoplantdrni pustulézu a kostné-kloub-
ni zmény. Nékteri autofi radf také do SAPHO
syndromu i chronickou multifokalnf osteitidu
(CRMO) (5).

Kritéria budf urcité rozpory. Vyplyva z nich,
7e zakladnim projevem je postiZzeni kostne-
kloubnf (je obsazeno ve vsech 4 kritériich).
Druhou slozkou syndromu je postizeni kozni.
Podminkou zafazeni do syndromu je nepfitom-
nost infekéni osteomyelitidy, septické synovitidy,
infekeni (purulentni) pustulézy a palmoplantarmi
keratodermie. U pacient( se SAPHO syndromem
je nutné vyloucit nespecifické zanétlivé strevni
onemocneni, které je popisovano az u 10% ne-
mocnych (5).

Etiologie onemocnén{ neni dosud zndma.
Uvazuje se o kombinaci nékolika faktord (imu-
nitnf odezva pfi nebo po prodélané infekci
Propionibacterium acnes, asociace s HLA B27
antigenem (2), asociace s jinym MHC antige-
nem nezjisténa). V aktivni fazi onemocnénf
jsou zvysené hodnoty zédnétlivych markerd
(CRP a sedimentace krve). Choroba se projevuje
v obdobf dospivani a castéji byvaji postize-
ni muzi. Prabéh nemoci byva chronicky, ale
benigni.

Patologické ndlezy na kostech jsou popi-
sovany v oblasti pfedni stény hrudniku, patefe
a panve, toto postizeni je zvlasté bolestivé.

Typické jsou zmeény kostni struktury, bez osteo-
klastické aktivity a vyrazna periostélni reakce
v ndvaznosti na zanétlivé a fibrotické zmény
kosti. Sterno-kosto-klavikuldrni hyperostéza je
pritomna v 60-70%. Perifernf artritida je nee-
rozivni a pfechodna. Postihuje pfedevsim velké
klouby hornich a dolnich koncetin. Ve 25 %
popisovanych pripadl byva postizena patef
a ve 33% je pfitomna sakroileitida. Na zakla-
dé toho je uvazovéno o vztahu SAPHO syn-
dromu k séronegativnim spondyloartropatiim.
Celkova pozitivita HLA B27 u SAPHO syndromu
je 19%. Incidence HLA B27 v populaci je asi
6,7 % (4). Diferencialni diagndza CRMO je uve-
dena v tabulce 2 (5).

Lécba syndromu je zamérena na terapii vy-
jadrenych symptomd. Obecné zahrnuje proti-
zanétlivé pfipravky. Jsou to nesteroidni anti-
flogistika, antirevmatika, kortikoidy, antibiotika,
izotretinoiny, kalcitonin, bisfosfonaty. Pfi vyskytu
pretrvavajicich spole¢nych symptom byl po-
davan methotrexat, sulfasalazin a anti-TNF-a
inhibitory (5) s riznym stupném ucinnosti.

Infliximab byl aplikovdan u 4 pacient(
se SAPHO syndromem rezistentnim na jiné
zpusoby 1é¢by. Ve studii byli 2 zeny a 2 muZi
v prameérném véku 49,7 let. Infliximab byl poda-
van vinfuzi 1X za 6 tydn(. V dobé zahéjeni lécby
byli pacienti bez koznich projev(. Po 2-3 infuzich
byl zlepsen nélez na kostech a doslo k poklesu
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zanétlivych parametrd v krvi, ale u dvou pa-
cientl po 3.-6. infuzi doslo k relapsu kozniho
postizeni (5).

SAPHO syndrom je vzacné onemocnéni
s koznimi a kostné-kloubnimi projevy. Pub-
likované soubory popisuji nékolik desitek ne-
mocnych. Pro diagnézu syndromu bylo rozho-
dujici siiné zhorseni akné, kostni a kloubni zmény.
Jedna se o benigni onemocnéni, jehoz projevy
mohou pretrvavat nékolik let. Terapie zahrnuje
pfipravky s protizanétlivym tcinkem. Znalost té-
to nozologické jednotky je dileZita proto, Ze jeji
kostni projevy mohou vést k mylné diagnéze
septické osteomyelitidé, kostniho nddoru nebo
metastdz a jsou pric¢inou intenzivni a mnohdy
razantni terapie (intenzivnf antibioticka terapie
nebo cytostaticka terapie, exkochleace domneé-
lych metastdz atd.). Nezbytnd je mezioborova
spoluprdce mezi dermatologem, ortopedem,
pediatrem ¢i praktickym lékarem.
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